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Disponible en Internet el 15 de mayo de 2009El sı´ndrome de Sjo¨gren o sı´ndrome seco (SS) es una
enfermedad autoinmune multisiste´mica que consiste en
una inﬁltracio´n linfocı´tica progresiva de las gla´ndulas
exocrinas del organismo1, que causa una disminucio´n de
sus secreciones debido a una atroﬁa y sustitucio´n del tejido
glandular por adipocitos. El SS se caracteriza fundamental-
mente por la sequedad ocular (xeroftalmia) y bucal
(xerostomı´a). Se diferencian dos tipos: el SS primario cuando
aparece de forma aislada y el SS secundario cuando se asocia
a otras enfermedades autoinmunitarias, principalmente la
artritis reumatoide2.Etiologı´a
Se desconoce exactamente la causa de la inﬁltracio´n
linfocitaria exocrina; se supone un posible desencadenante
viral (herpesvirus, virus de la hepatitis C y retrovirus) y
factores neurohormonales en individuos con una predispo-
sicio´n gene´tica marcada por algunos haplotipos del sistema
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nico: sorli@uv.es (J.V. Sorlı´).Incidencia
De las enfermedades raras, es de las ma´s frecuentes, con una
prevalencia del 1–3%. Predomina en las mujeres (9:1) con una
edad entre 40 y 60 an˜os; en jo´venes suele asociarse con otros
trastornos autoinmunitarios3,4. Las diferentes sociedades
cientı´ﬁcas (FEDER, EURORDIS, NORD) consideran el SS una
enfermedad rara (ER), ya que la prevalencia no es un criterio
deﬁnitivo (5 casos/10.000), sino que otros puntos clave
deﬁnen las ER: a) enfermedades con elevadas morbilidad y
mortalidad sin tratamiento o en tratamiento so´lo paliativo; b)
enfermedades que afectan de forma signiﬁcativa a la calidad
de vida de los enfermos como consecuencia de sus especiales
necesidades, y c) enfermedades para las que hay una falta de
intere´s en su investigacio´n, en el desarrollo de fa´rmacos para
su tratamiento y en general en la atencio´n de los pacientes
que las padecen. Lo cual explica que el Sjo¨gren este´ incluido
en la lista de ER.Sospecha y diagno´stico de la enfermedad
El SS es una enfermedad compleja de amplio espectro
clı´nico, de presentacio´n lenta y progresiva, con diferentesrechos reservados.
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Tabla 1 Criterios de sı´ndrome de Sjo¨gren del grupo de
consenso americano-europeo
Diagno´stico de sı´ndrome de Sjo¨gren con 4 o ma´s de los
siguientes criterios:
1. Sı´ntomas oculares, al menos una respuesta positiva de estas
preguntas:
a) ¿Ha presentado ojo seco a diario durante ma´s de 3 meses?
b) ¿Tiene sensacio´n de arenilla ocular de forma repetida?
c) ¿Utiliza la´grimas artiﬁciales 3 o ma´s veces al dı´a?
2. Sı´ntomas orales, al menos una respuesta positiva de estas
preguntas:
a) ¿Ha sentido la boca seca a diario durante ma´s de 3 meses?
b) ¿Se le han hinchado las paro´tidas siendo adulto?
c) ¿Necesita beber agua para tragar los alimentos secos?
3. Signos oculares, positividad de al menos uno de los siguientes
tests:
a) Prueba de Schimer p5mm de humedad en 5min.
b) Prueba Rosa de Bengala con 4 o ma´s puntos en la escala
de Van Bijsterveld.
4. Hallazgos histopatolo´gicos: en la biopsia de gla´ndula salival
menor la presencia de 1 o ma´s focos (ma´s de 50 linfocitos)/
4mm2 de tejido glandular.
5. Afeccio´n objetiva de gla´ndulas salivales con uno de los
siguientes tests:
a) Flujo salival sin estimulacio´n p1,5ml en 15min.
J.V. Sorlı´ et al418manifestaciones de intensidad variable que alteran la
calidad de vida del enfermo. Suele afectar a mucosas y
piel, pero tambie´n a otros o´rganos o sistemas como
pulmones, rin˜ones, tiroides, mu´sculos, aparato circulatorio
o el sistema nervioso. Las manifestaciones clı´nicas5 ma´s
caracterı´sticas son la xeroftalmı´a, quemazo´n ocular, foto-
fobia, inyeccio´n conjuntival, sobreinfecciones de repeticio´n
y u´lceras corneales dolorosas. En la boca, sequedad con
ﬁsuras en las mucosas, boqueras, diﬁcultad al hablar y
deglutir, caries, muguet y ageusia en estados avanzados.
Otras manifestaciones frecuentes son las infecciones respi-
ratorias de repeticio´n, disfagia, estren˜imiento y dispaure-
nia. En el SS primario malestar general, astenia, ﬁebre,
adenopatı´as, esplenomegalia, hipertroﬁa parotı´dea, artritis,
tiroiditis, pericarditis, hepatitis, ası´ como pancreatitis,
entre otras.
El diagno´stico3,4,6 suele ser tardı´o, entre 8 y 10 an˜os,
debido a su lenta evolucio´n, la falta de informacio´n y el
desconocimiento general de esta afeccio´n, ası´ como de los
muchos sı´ntomas que se maniﬁestan y diﬁcultan la orientacio´n
diagno´stica. La historia clı´nica y la exploracio´n son funda-
mentales para la sospecha del SS. Descartar que la hiposialia
no sea secundaria a fa´rmacos (neurole´pticos, espasmolı´ticos,
antihistamı´nicos, atropı´nicos, diure´ticos), a la radioterapia
cervicofacial y al tabaquismo. En la tabla 1 se muestran los
criterios de sı´ndrome de Sjo¨gren establecidos por el grupo de
consenso americano y europeo7. En las analı´ticas podemos
encontrar anemia, leucocitopenia, eosinoﬁlia, trombocitope-
nia, hipergammaglobulinemia, crioglobulinemia, factor reu-
matoide y anticuerpos antinucleares positivos.b) Sialografı´a parotı´dea con alteraciones difusas (puntuales,
cavitarias o patro´n destructivo) sin evidencia de
destruccio´n de los ductos mayores.
c) Gammagrafı´a parotı´dea con retraso en la captacio´n,
concentracio´n reducida o excrecio´n del trazador.
6. Autoanticuerpos: positividad de anti-Ro (SSA) o anti-La (SSB)
o ambos.
Tabla 2 Signos de sospecha de aparicio´n de sı´ndrome
linfoproliferativo en un paciente con sı´ndrome de Sjo¨gren
Cambios clı´nicos
Alteracio´n del estado general
Aparicio´n de ﬁebre
Aparicio´n o aumento de adenopatı´as o esplenomegalia
Aumento de tumefaccio´n parotı´dea
Cambios analı´ticos
Negativizacio´n de los anticuerpos o del factor
reumatoide
Disminucio´n de IgM o de inmunoglobulinas
Aparicio´n de banda monoclonal
Aumento de la microglobulina b2
CrioglobulinemiaControl y seguimiento del paciente
El SS normalmente es una enfermedad benigna, pero su
prono´stico dependera´ de las enfermedades asociadas y de
tres complicaciones potenciales de alarma para el me´dico
de atencio´n primaria: a) el dolor ocular debido a una u´lcera
corneal; b) cuadros de vasculitis y c) cambio en la
linfoproliferacio´n benigna del SS primario a linfoma normal-
mente no hodgkiano. Los pacientes con un SS primario
tienen 44 veces ma´s riesgo de desarrollar un linfoma que la
poblacio´n general. Existen unos signos de alarma indicativos
de sı´ndrome linfoproliferativo (tabla 2). El sı´ndrome de
Sjo¨gren no tiene tratamiento curativo, el objetivo sera´ el
control sintoma´tico de la exocrinopatı´a3,4. Para los ojos se
aconseja la utilizacio´n de gafas de sol junto con lubricantes
por el dı´a, y ungu¨entos oculares ma´s gafas de natacio´n
ajustables por las noches, con humidiﬁcadores ambientales
en la casa, ası´ como revisiones por oftalmo´logo cada
semestre. Se recomienda no fumar ni beber alcohol, evitar
los ambientes secos como por aire acondicionado o
calefaccio´n, ası´ como lugares con polvo y humo de tabaco,
los alimentos o bebidas ricas en azu´cares y con cafeı´na y los
fa´rmacos anticoline´rgicos. Se debe aconsejar protectores
labiales, sorbos de agua frecuentes con gotas de limo´n,
higiene bucal constante (cepillado de dientes frecuente,
utilizacio´n de hilo dental a diario, dentı´fricos para bocas
secas, elixires ﬂuorados, ca´psulas con gel de vitamina E por
las noches), masticar chicle sin azu´car y revisiones por
odonto´logo cada 6 meses. Existe la posibilidad de utilizar
secretagogos como la pilocarpina clorhidrato, la cemivelinao la bromhexina. Para la piel se recomienda el empleo de
aceites o hidratantes corporales aplicados a la piel hu´meda
tras la ducha, de jabo´n neutro no detergente, y evitar ban˜os
ARTICLE IN PRESS
Sı´ndrome de Sjo¨gren 419y duchas con agua muy caliente, frecuentes o de larga
duracio´n; no son recomendables los hidromasajes. Los
sı´ntomas de artritis pueden tratarse con ﬁsioterapia, anti-
inﬂamatorios, corticoides o antipalu´dicos (cloroquina).
En las mujeres se aconseja el empleo de lubricantes
vaginales, ası´ como revisiones ginecolo´gicas frecuentes.
Ante la aparicio´n de enfermedad extraglandular grave, se
puede tratar con corticoides e inmunosupresores.
PUNTOS CLAVE
 El sı´ndrome de Sjo¨gren (SS) es una enfermedad
autoinmunitaria multisiste´mica caracterizada funda-
mentalmente por la sequedad ocular y bucal.
 El SS es una de las enfermedades raras ma´s
frecuentes.
 El diagno´stico suele ser tardı´o debido a su lenta
evolucio´n, la falta de informacio´n y el desconoci-
miento general de este trastorno.
 El SS no tiene tratamiento curativo.
 El objetivo desde atencio´n primaria sera´ el control
sintoma´tico de la exocrinopatı´a y la vigilancia de las
posibles complicaciones.Bibliografı´a
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